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in Cerebral Cortex on Diffusion Weighted MR Imaging
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A high signal in the cerebral cortex and/or basal ganglia on a diffusion-weighted MRI (DWI) has been described 
as a good diagnostic marker for sporadic Creutzfeldt-Jakob disease (sCJD). We report four cases of sCJD with 
atypical clinical presentations and ribbon-like areas of high signals in the cerebral cortex on DWI.  DWI patterns 
of asymmetric cortical high signals in the cerebral cortex may offer the means for diagnosis of sCJD early in the 
course of the illness even when the clinical presentations are atypical. 
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크로이츠펠트-야콥병(Creutzfeldt-Jacob; CJD)은 비정상적
인 prion 이라는 단백질이 신경세포에 침착되어 발병하는 치명
적인 신경계 질환이다. 이 병은 크게 가족력 크로이츠펠트-야콥
병(familial CJD)과 산발성 크로이츠펠트-야콥병(sporadic CJD; 
sCJD)으로 분류하며 85%의 환자가 산발성 크로이츠펠트-야콥
병이다.1 
산발성 크로이츠펠트-야콥병은 50~57세 사이에 주로 발병
하며 초기 증상은 피로감, 어지러움증, 수면장애, 기억력 감소, 
혼동, 행동장애, 운동실조증, 실어증, 시력장애, 반신마비 등과 
같이 다양하게 나타난다. 병이 진행되면서 근간대성 경련이 나
타나고 점차 말수나 행동이 없어지며 말기에는 근간대경련도 
소실한다. 산발성 크로이츠펠트-야콥병 환자의 80%는 1년 이
내 사망하며 평균 수명은 5개월이다.2 
크로이츠펠트-야콥병은 뇌 부검이나 생검을 해야 확진(definite 
CJD)되지만 임상적으로는 급격하게 진행하는 치매, 근간대성
경련, 실조증과 같은 특징적인 임상증상과 뇌파에서 주기적 예
파 복합체(Periodic sharp wave complex discharge)가 있거
나 뇌척수액에서 14-3-3 단백질이 양성일 경우 probable CJD
로 분류한다.3 크로이츠펠트-야콥병의 환자가 처음 내원하였을 
때 25%에서는 특징적인 임상 증상이나 주기적 예파가 나타나지 
않기 때문에 조기 진단이 어려울 수가 있다. 특히 주기적 예파
와 뇌척수액의 14-3-3 protein 검사가 크로이츠펠트-야콥병 
진단에 중요하지만 민감도가 높지 않고 말기로 진행될 때까지 
나타나지 않을 수 있으며 병이 진행되면 사라지며 다른 질환에
서도 관찰될 수 있기 때문에 조기 진단 도구로서 임상적 유용성
이 제한된다.4,5 
확산강조 뇌자기공명영상에서 대뇌 피질 고영상 병변을 보이는 임상적으로 진단된 크로이츠펠트-야콥병 4예
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뇌영상진단 도구인 MRI가 개발된 초기에는 크로이츠펠트-야
콥병의 일부 환자에서만 기저핵과 뇌피질에서 특이적인 병변이 
관찰되었다. 하지만 최근에 확산강조 자기공명영상(Diffusion- 
weighted MRI)이 크로이츠펠트-야콥병에서 많이 이용되는데, 
이는 이 검사가 이병의 진단 검사 중에 민감도가 92%로 다른 
FLAIR image (41~59%), T2 weighted image (36~50%), EEG 
(50~78%), 뇌척수액 14-3-3 단백질 검사(84%)보다 더 예민한 
검사로 알려져 있기 때문이다.6 
본 저자들도 비전형적인 임상증상을 보이는 환자가 일반 
MRI 영상에서는 비특이적인 소견을 보이나 확산강조 자기공명
영상 검사에서 대뇌피질에 고영상 병변을 보여 크로이츠펠트-
야콥병으로 진단한 경우들이 있어 보고한다. 
증  례
1. 증례 1
78세의 여자가 1년 전부터 기억력 장애가 진행되고 2개월 전
부터는 대화를 이해하지 못하는 등의 증세가 있어 내원하였다. 
내원 당시 의식은 명료하였지만 대화 내용을 잘 이해하지 못하
였고 이외 국소 신경학적 결손은 관찰되지 않았다. 신경인지기
능 검사에서 전반적인 뇌기능 장애가 있었으며 뇌파검사에서 
배경파가 감소되었으나 예파는 관찰되지 않았다. T1, T2 강조 
뇌자기공명영상에서는 피질 위축만을 보였지만 확산강조 자기
공명영상에서 좌측에 전반적인 대뇌피질과 우측 일부의 전측두
엽 피질에 고영상 병변이 관찰되었다(Fig. 1). 뇌척수액 검사상 
14-3-3 단백질 검사는 양성이었고 Prion protein gene (PRNP) 
유전자 codon 129 검사는 methionine homozygote였다. 환자
는 퇴원하였으나 욕창이 생겨 4주 후 다시 입원하였다. 이때는 
전혀 걷지를 못하였으며 근간대성경련이 나타났고 뇌파 검사에
서 주기적인 예파가 관찰되었다. 내원 한지 12주 후 환자는 사
망하였다.
2. 증례 2
66세의 남자로 2주 전 갑자기 관리하던 통장의 비밀번호를 
기억하지 못하며 간단한 계산도 하지 못하는 등의 증상을 주소
로 내원하였다. 내원 당시 의식은 명료하였고 국소 신경학적 결
손은 관찰되지 않았으나 대화할 때 유창성이 감소하였다. 신경
인지기능 검사에서 주로 좌측 뇌기능에 해당하는 기억력, 언어
기능, 계산력, 좌우 지남력 등이 저하되어 있었고 이외에도 전
반적인 인지기능의 저하가 관찰되었다. 뇌파검사에서 배경파가 
감소되었으나 예파는 관찰되지 않았다. T1, T2 강조 뇌자기공
명영상에서는 피질 위축만을 보였지만 확산강조 자기공명영상
에서 주로 좌측 대뇌 반구 피질에 심한 고영상 병변이 관찰되었
다. 뇌척수액 검사에서 14-3-3 단백질 검사는 양성이었으며 
PRNP 유전자 codon 129 검사는 methionine homozygote 였
다. 환자는 퇴원 후 사람을 알아보지 못하고 환시가 나타나 3주 
후 다시 입원하였다. 이후 환자는 점차 걷지를 못하고 근간대성
경련이 나타났으며 뇌파검사에서 주기적인 예파가 관찰되었다. 
다시 시행한 확산강조 자기공명영상에서 대뇌 피질의 병변이 
더 진행되었으며 이전에 관찰되지 않았던 좌측 미상핵에도 고
영상 병변이 관찰되었다(Fig. 1).
3. 증례 3
72세의 남자로 내원 1개월 전부터 오른쪽 손과 발에 경미하
게 힘이 떨어지는 증상과 1주일 전부터 앉았다 일어날 때 핑 도
는 듯한 어지러움증이 있어 입원하였다. 내원 당시 의식은 명료
하였으며 다른 인지기능의 장애를 시사하는 소견은 없었다. 신
경학적 검사에서 환자 우측에서 감각장애를 동반하지 않는 경
미한 마비가 관찰되었고 이외 다른 국소 신경학적 결손은 관찰
되지 않았으며 이때는 뇌파 검사를 하지 않았다. 내원 후 시행
한 T1, T2 강조 뇌자기공명영상에서는 특이 소견 없었으나 확
산강조 자기공명영상에서 좌측의 후부 두정엽 피질에 고영상 
병변이 관찰되었다(Fig. 1). 환자는 뇌졸중 진단하에 퇴원하였
으나 점차 우측 마비가 진행되었고 기억력 감소가 나타나 2주 
후 다시 입원하였다. 이때 환자는 사람을 잘 알아보지 못하고 
간헐적인 근간대성경련을 보였으며 뇌파검사에서 주기적 예파
가 관찰되었다. 뇌척수액 검사에서 14-3-3 단백질 검사는 양
성이었고 PRNP 유전자 codon 129는 methionine homozygote
였다. 다시 시행한 확산강조 자기공명영상에서 이전보다 진행
된 피질의 고영상이 관찰되었으며 같이 시행한 양자 방출 단층
촬여(PET) 검사에서는 좌측 후두부를 중심으로 한 광범위한 부
위의 피질의 대사저하가 관찰되었다(Fig. 2). 이후 환자는 지속
적인 근간대성경련이 나타났으며 내원 5개월만에 사망하였다.
4. 증례 4
64세의 남자로 내원 2개월 전부터 어지러운 증상이 있어 외
래에서 약을 복용하였으나 큰 변화가 없던 중 내원 2주 전부터
는 갑자기 길을 잘 찾지 못하고 사람을 잘 알아보지 못하며 대
화를 잘 이해하지 못하는 등의 증세가 있어 입원하였다. 내원 
당시 의식은 명료하였으나 부분적으로 대화를 이해하지 못하였
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A B
Figure 1. Serial diffusion-weighted MRI 
(top; initial, bottom; follow up) demonstrate 
the ribbon-like cortical high signals. 
(A) paient 1, (B) patient 2, (C) patient 3, 
(D) patient 4.
C D
Figure 2. PET study of patient 3 shows 
hypometabolism on the corresponding regions 
of diffusion-weighted MRI.
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Patient No. Sex Onset, y Course, mo Onset symptom Clinical manifestation during illness Initial diagnosis
1 F 77 15 dementia Dementia, myoclonus AD
2 M 66 6 (alive) Memory impairement, 
  acalculia
Dementia, visual hallucination, 
myoclonus, akinetic mutism
Stroke
3 M 72 6 Hemiparesis Dementia, ataxia, myoclonus, akinetic 
mutism
Stroke
4 M 64 4 (alive) Dizziness Dementia, ataxia, myoclonus Encephalitis
y; year, mo; month, AD; Alzheimer’s disease
Table 1. Clinical characteristics of four patients
다. 국소 신경학적 결손은 관찰되지 않았으나 뇌파검사에서 주
기적 예파가 관찰되었다. T1, T2 강조 뇌자기공명영상에서는 
피질 위축만을 보였지만 확산강조 자기공명영상에서 우측에 더 
심한 양측성 측두-두정-후두엽 피질에 고강도의 영상을 보였
다. 뇌척수액 검사에서 14-3-3 단백질 검사에서 음성이었다. 
입원 후 근간대성경련이 지속적으로 나타나고 의식이 떨어져 
항경련제를 투여하기 시작하였다. 입원 3주 후 시행한 추적 확
산강조 자기공명영상에서 대뇌 피질의 손상 부위가 좀더 넓어
졌고 처음에 관찰되지 않았던 우측 미상핵에 고영상 병변이 관
찰되었다(Fig. 1). 이후에 임상적인 경련발작이 심해지고 전혀 
움직이지 못 할 정도로 진행되었다. 
고  찰
최근에 많이 이용되는 확산강조 자기공명영상은 물분자의 확
산계수와 물분자가 이동하는 과정에서 분자적 장벽 등에 의하
여 영상이 결정되며 이 검사 방법은 급성 뇌졸중의 세포독성 부
종과 같이 세포외에서 세포내로 물분자가 빠른 속도로 이동하는 
병변에서 유용하게 사용된다. 크로이츠펠트-야콥병에서 확산강
조 자기공명영상의 고영상 병변이 겉보기 확산계수(apparent 
diffusion coefficient) 값이 감소되었다는 보고로 보아 이것이 
물분자 이동에 영향을 미치는 해면상변화(spongiform change)
나 prion 단백질의 침착과 같은 병리적 병변으로 생각된다.7 
확산강조 자기공명영상이 사용되기 이전에 크로이츠펠트-야
콥병에 대한 MRI 보고는 주로 T2 강조영상에서 초기에 고영상 
병변이 선조체(corpus striatum), 신피질(neocortex), 후측시
상(posterior thalamus), 내측시상(medial thalamus) 순서로 
비대칭적이고 편측으로 나타나며 병이 진행하면 병변이 양측성 
대칭적으로 나타난다고 보고되었다.8 즉 피질보다는 선조체의 
병변이 주로 보고되었다. 하지만 확산강조 자기공명영상에서는 
신피질이 가장 많이 손상되며(89%), 변연피질(limbic cortex) 
(79%), 선조체(69%), 시상(34%) 순서로 이상 소견이 보고되었
다. 이중 신피질에서는 전두엽이 가장 많이 손상되지만 각 피질
의 크기와 비례하여 손상되므로 어떤 부위의 피질도 비교적 비
슷한 정도로 침범되며 피질만 단독으로 손상되는 경우가 가장 
많은 것으로 알려져 있다.9 따라서 본 보고에서와 같이 4명의 
환자가 모두 대뇌 피질에 고영상 병변만 보이는 것은 크로이츠
펠트-야콥병에서 특별한 경우가 아니고 오히려 전형적인 형태
이다. 반면 대사성 혹은 저산소성 뇌병변에서 나타나는 피질의 
병변은 보다 대칭적이다.
비록 국내에서도 특징적인 불수의 운동과 아급성으로 진행하
는 치매를 보이며 DWI에서 대뇌피질과 기저핵을 동시에 침범
하는 크로이츠펠트-야콥병 보고가 있지만 실지로 뇌척수액 검사 
소견이 없고 다른 병을 시사하는 임상 증상을 보인데 반하여10 본 
경우들은 비교적 흔하지 않은 임상적 양상으로 나타난 경우이
지만 대부분의 환자에서 뇌척수액 검사를 시행하여서 다른 질
환을 배제한 경우이다.
본 환자들의 경우 확산강조 자기공명영상 검사 전에는 크로
이츠펠트-야콥병이 아닌 다른 병으로 생각한 경우이다(Table 
1). 첫 번째 환자는 고령의 환자였고 1년 전부터 주로 기억력 장
애와 이와 연관된 행동장애가 동반되어 있었으며, 뇌파에서도 
전반적인 배경파의 서파만 관찰되어 알쯔하이머병으로 진단 받
았던 경우이다. 두 번째 환자는 갑자기 발병한 Gerstman 증후
군 증상을 보였으므로 급성 뇌졸중을 의심하였고 세 번째 환자
는 비교적 급성으로 우측에 감각 기능의 장애나 다른 신경학적 
결손 없이 운동장애만 있었기 때문에 소공성 뇌경색으로 의심
하였다. 네 번째 환자는 비특이적인 현훈과 이와 동반되어 급성 
치매가 발병하여서 뇌염의 가능성을 생각한 경우이다. 
하지만 모든 환자가 확산강조 자기공명영상에서 대뇌 피질만
을 침범하는 광범위한 뇌병변으로 나타났기 때문에 뇌척수액검
사나 다른 보조적 검사를 진행하였다. 특히 이들 환자 중 증례1
과 증례 2의 경우에는(증례 3의 경우는 초기에 뇌파검사를 시행
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하지 못함) 확산강조 자기공명영상에서 크로이츠펠트-야콥병
의 전형적인 소견이 관찰됨에도 불구하고 같은 시기에 시행한 
뇌파검사에서 주기적 예파복합체 소견이 없이 비특이적인 서파
만 관찰되었다. 또한 증례 4에서와 같이 확산강조 자기공명영상
에서 특이적 소견이 나옴에도 불구하고 뇌척수액에서 14-3-3 
단백질 검사가 음성인 것과 증례 2에서와 같이 증상 발현 2주만
에도 확산강조 자기공명영상에서 변화를 보이는 점을 감안하면 
확산강조 자기공명영상이 뇌파나 뇌척수액 검사보다 먼저 이상 
소견을 보이는 조기 진단의 도구로 이용될 수 있음을 시사한
다.9 
증례 3의 환자는 확산강조 자기공명영상과 같이 시행한 양자 
방출 단층촬영에서 대사감소가 자기공명영상에서 보이는 병변
보다 더 광범위하게 나타나는 것으로 보아(Fig. 2) 확산강조 자
기공명영상에서 뇌의 구조적 병변이 나타나기 전에 이미 기능
적 변화가 선행함을 알 수가 있다.
생전에 크로이츠펠트-야콥병을 뇌 생검에 의해 진단하는 것
은 비용이나 감염의 위험 등 때문에 어려운 문제점이 있지만 확
산강조 자기공명영상은 비침습적이며 빠르게 시행할 수 있다는 
장점이 있다. 특히 이 검사는 빠르게 시행할 수 있기 때문에 근
간대성 경련이나 다른 운동 장애가 동반된 환자에게는 특히 유
용한 검사가 될 수가 있다. 또한 본 증례가 시사하듯이 확산강
조 자기공명영상의 변화는 뇌파나 뇌척수액 검사에서 전형적인 
소견이 없는 크로이츠펠트-야콥병 환자에서도 나타날 수 있기 
때문에 조기 진단 검사에 유용하리라 생각한다. 
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